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Резюме ___________________________________________________________________________________________________ 

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома (ЭГЭ) является одной из самых редких пер-
вичных злокачественных сосудистых опухолей. Данный тип новообразования имеет 
мезенхимальное происхождение и развивается из эндотелиальных или преэндо-
телиальных клеток. Этиология заболевания по-прежнему остается окончательно 
не изученной. ЭГЭ в нижней полой вене (НПВ) встречается крайне редко. Наиболее 
частыми органами-мишенями для ЭГЭ являются печень, легкие, кости, а также мяг-
кие ткани различных анатомических областей. Частота встречаемости данного типа 
опухоли низкая – менее 1% от всех сосудистых опухолей. Из-за непредсказуемого 
поведения и своей гетерогенности ЭГЭ представляет определенную проблему для 
морфологов и врачей-клиницистов в плане диагностики и лечения. Специалисты 
сталкиваются с некоторыми трудностями при проведении дифференциальной диа-
гностики и выполнении технически сложного оперативного вмешательства, свя-
занного с удалением опухоли и реконструкцией магистральных вен. В этой статье 
представлен краткий обзор литературы и описание редкого клинического случая 
успешного лечения пациента с ЭГЭ, расположенной в инфраренальном сегменте 
нижней полой вены. Примечателен тот факт, что по прошествии 70 месяцев после 
удаления опухоли путем циркулярной резекции НПВ и протезирования ее биоло-
гическим сосудистым протезом рецидива опухоли, прогрессирования заболевания 
не наступило. Проходимость НПВ и биологического сосудистого протеза сохранена.
Ключевые слова: эпителиоидная гемангиоэндотелиома, первичная сосудистая опу-
холь, нижняя полая вена, биологический сосудистый протез, онковаскулярная хи-
рургия
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Abstract ___________________________________________________________________________________________________ 

Epithelioid hemangioendothelioma (EHE) is one of the rarest primary malignant 
vascular tumors. This neoplasm, which arises from endothelial or preendothelial cells 
of mesenchymal origin, has an unclear etiology. EHE of the inferior vena cava (IVC) 
is exceptionally rare. The most common sites for EHE are the liver, lungs, bones, and 
soft tissues across various anatomical locations. The overall incidence of EHE is low, 
accounting for less than 1% of all vascular tumors. Due to its unpredictable behavior 
and heterogeneity, EHE presents significant diagnostic and therapeutic challenges for 
both morphologists and clinicians. Specifically, specialists often encounter difficulties 
in differential diagnosis and in performing technically demanding surgical procedures 
involving tumor resection and large vein reconstruction. The article presents a concise 
review of the literature alongside a rare clinical case describing the successful treatment 
of a patient with EHE in the infrarenal IVC. Notably, 70 months following circular resection 
of the IVC and biological vascular graft replacement, the patient showed no signs of tumor 
recurrence or disease progression, and patency of both the IVC and the vascular graft was 
maintained.
Keywords: epithelioid hemangioendothelioma, primary vascular tumor, inferior vena 
cava, biological vascular graft, oncovascular surgery

	� ВВЕДЕНИЕ
Среди многообразия типов мезенхимальных опухолей первичные злокачествен-

ные новообразования кровеносных сосудов в клинической практике встречаются 
крайне редко. Большей частью они представлены лейомиосаркомами – опухолями, 
развивающимися из гладкомышечных клеток. Лейомиосаркомы, как правило, лока-
лизуются в крупных венах, реже – в артериях или мелких сосудах.

Согласно классификации Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ, 2020 г.),  
эпителиоидная гемангиоэндотелиома представляет собой один из редких типов 
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опухоли, имеющий мезенхимальное происхождение. Морфологически ЭГЭ состоит 
из эпителиоидных эндотелиальных клеток, расположенных в характерной миксоги-
алиновой строме, и характеризуется вариабельным биологическим поведением с 
непредсказуемым потенциалом злокачественности [1].

Этот тип опухоли может локализоваться во многих органах, чаще в печени и лег-
ких, а также в костях, мягких тканях конечностей и других анатомических областях 
тела. Реже ЭГЭ развивается в магистральных сосудах. Варианты опухолевого пора-
жения могут быть как изолированными, так и мультифокальными с наличием регио-
нарных или отдаленных метастазов [2].

Локализация эпителиоидной гемангиоэндотелиомы в нижней полой вене являет-
ся нетипичной и встречается в клинической практике крайне редко. Согласно име-
ющимся опубликованным данным, в англоязычной литературе на сегодняшний день 
зарегистрировано всего 6 случаев ЭГЭ НПВ. Первичные опухоли НПВ представляют 
собой одну из важнейших проблем онковаскулярной хирургии из-за сложностей, 
возникающих на этапе дифференциальной диагностики и хирургического лечения, 
а также в силу крайне низкой встречаемости заболевания. В статье представлен 
редкий клинический случай хирургического лечения пациентки с ЭГЭ нижней по-
лой вены с использованием биологического сосудистого протеза, изготовленного из 
ксеноперикарда.

Историческая справка
Впервые эпителиоидная гемангиоэндотелиома была описана Dail D.H. еt al. в 1975 г.  

Авторы представили 20 случаев наблюдения необычной опухоли легкого, имеющей 
эндотелиально-клеточное происхождение. Изначально данный вид опухоли клас-
сифицировали как агрессивную форму бронхиолоальвеолярно-клеточного рака, 
поражающего соседние кровеносные сосуды и бронхиолы, и по этой причине пред-
ложили следующее название – внутрисосудистая бронхиолярная и альвеолярная 
опухоль легкого [3].

Немногим позднее, в 1979 г., B. Corrin еt al. опровергли бронхиолоальвеолярное 
происхождение исследуемого новообразования легкого. Используя электронную 
микроскопию, ученые обнаружили в опухолевых клетках обильное содержание ми-
крофиламентов, умеренное – грубого эндоплазматического ретикулума и различное 
количество телец Weibel – Palade. Выявленные признаки дифференциации гладко-
мышечных, миофибробластных и эндотелиальных клеток указывали на происхож-
дение опухоли из мезенхимальных клеток-предшественников эндотелиальных кле-
точных линий [4].

Подтверждение в пользу сосудистого происхождения опухоли легкого из мезен-
химальных клеток с эндотелиальными характеристиками было получено и в иссле-
дованиях Weldon-Linne C.M. еt al. На основании ультраструктурных данных, получен-
ных с помощью электронной микроскопии и иммуногистохимической идентифика-
ции, ученые предположили, что исследуемая опухоль легких представлена клетка-
ми, имеющими эндотелиальные характеристики, происходит от мультипотентных 
мезенхимальных резервных клеток и не связана с типичной бронхиолоальвеоляр-
ной опухолью легких [5].

С целью изучения природы необычной опухоли в Институте патологии Во-
оруженных сил США (Armed Forces Institute of Pathology) было проведено важное  
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исследование. За 30-летний период Weiss S. и Enzinger F. [6] выявили 41 случай ред-
кой опухоли, располагавшейся в висцеральных органах и мягких тканях. Локализа-
ция в мягких тканях наблюдалась в различных участках тела, в основном на нижних 
и верхних конечностях, а при морфологическом исследовании характеризовалась 
наличием «эпителиоидных» или «гистиоцитоидных» эндотелиальных клеток. В боль-
шинстве случаев опухоль имела сосудистое происхождение и исходила из крове-
носных сосудов среднего или крупного калибра, преимущественно вен. Ультра-
структурное исследование подтвердило эндотелиальную природу опухоли, которая 
по своему клиническому поведению занимала промежуточное положение между 
доброкачественной гемангиомой и злокачественной ангиосаркомой. Для описания 
таких пограничных сосудистых опухолей Weiss S. и Enzinger F. в 1982 г. предложили 
использовать термин «эпителиоидная гемангиоэндотелиома».

Дальнейшие молекулярно-генетические исследования позволили в 2011 г. 
идентифицировать слияние генов WWTR1-CAMTA1, участвующих в хромосомной 
транслокации t(1; 3) (p36; q23-q25). Подобный тип слияния наблюдается практиче-
ски во всех случаях эпителиоидной гемангиоэндотелиомы (85–90%) с различной 
анатомической локализацией, имеющей классические морфологические и имму-
нофенотипические признаки [7, 8]. Чуть позднее Antonescu C.R. et al. выявили от-
дельную подгруппу ЭГЭ (10–15%) с несколько иной морфологией, в которой они 
определили слияние генов YAP1-TFE3, участвующих в хромосомной транслокации 
at(X; 11) (p11; q22) [9].

В декабре 2020 г. Европейское общество медицинской онкологии провело кон-
сенсусное совещание для обновления своих практических клинических рекоменда-
ций по саркомам, а в 2021 г. многопрофильной группой экспертов из разных стран 
Европейского союза, Азии и США был разработан и принят консенсусный документ, 
в котором представлены основные рекомендации по лечению пациентов с эпите-
лиоидной гемангиоэндотелиомой. Опухоль классифицировали как крайне редкую 
транслоцированную сосудистую саркому, клиническое поведение которой непред-
сказуемо и характеризуется злокачественным потенциалом от низкой до высокой 
степени, со склонностью к системному поражению и метастазированию [10].

Эпидемиология
Эпителиоидная гемангиоэндотелиома является очень редкой опухолью, распро-

страненность которой в популяции составляет менее 1 случая на 1 млн населения. 
ЭГЭ встречается у людей обоих полов, во всех возрастных группах с пиком заболева-
емости в 40–50 лет. При этом в литературе имеются сообщения о выявлении данного 
типа опухоли как у людей пожилого возраста, так и у детей [11]. По результатам неко-
торых эпидемиологических исследований, наблюдается небольшое преобладание 
ЭГЭ у женщин [12].

В соответствии с имеющимися литературными данными, ЭГЭ является гетеро-
генной опухолью. Возникновение ее может происходить практически во всех ор-
ганах и тканях, в любой части тела. Висцеральные поражения чаще наблюдаются 
в печени и легких, мягкотканные – в области конечностей. Эпителиоидная геман-
гиоэндотелиома может проявляться в различных формах, от унилокализованной 
до мультифокальной или мультиорганной со склонностью к метастатической дис-
семинации.
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Поражение магистральных сосудов эпителиоидной гемангиоэндотелиомой 
встречается крайне редко. Наиболее типичными мишенями при унилокализован-
ном очаговом поражении для данного типа опухоли являются мягкие ткани, печень, 
легкие и кости [13, 14]. При этом печень и легкие могут вовлекаться в патологиче-
ский процесс одновременно. Поражение висцеральных органов, костей часто носит 
многоочаговый, полиорганный характер и/или может быть метастатическим. Резуль-
таты проведенных ранее исследований показали, что у 36–60% пациентов заболева-
ние носит системный характер [15, 16].

Морфология и иммуногистохимия
Морфологически ЭГЭ мягких тканей состоит из мономорфных округлых или слег-

ка веретенообразных эозинофильных эндотелиальных клеток, расположенных в ор-
ганизованных гнездах или тяжах внутри миксогиалиновой стромы. Эпителиоидные 
клетки имеют обильную цитоплазму, плеоморфные ядра и внутрицитоплазматиче-
ский просвет. Некоторые клетки имеют вид перстня с внутрицитоплазматическими 
вакуолями, которые могут содержать эритроциты. Особенностью данного вида опу-
холи, в отличие от других эпителиоидных сосудистых новообразований, является от-
сутствие явных признаков ангиогенеза.

В зависимости от подтипа слияния генов могут быть некоторые морфологиче-
ские различия ЭГЭ. Эпителиоидная гемангиоэндотелиома, имеющая слияние генов 
WWTR1-CAMTA1, морфологически представлена крупными эпителиоидными клетка-
ми, организованными в шнуры, нити или небольшие гнезда. Эпителиоидные клетки 
содержат стекловидную эозинофильную цитоплазму, зачастую с цитоплазматиче-
скими вакуолями, расположенную в характерной миксогиалиновой строме. Изред-
ка неопластические клетки могут организовываться в решетчатую структуру роста, 
имитирующую инвазивную карциному. Опухолевые клетки имеют везикулярные, 
круглые или овальные, иногда вдавленные ядра. Обычно наблюдается невысокая 
митотическая активность и низкая ядерная атипия. Некоторые опухолевые клетки 
имеют внутрицитоплазматические, круглые, прозрачные вакуоли, которые могут со-
держать эритроциты.

ЭГЭ, имеющая слияние генов YAP1-TFE3, состоит из эпителиоидных неопластиче-
ских клеток, расположенных в плотных гнездах, имеющих более яркую эозинофиль-
ную цитоплазму. Гнезда опухолевых клеток окутаны фиброзной стромой и часто 
представляют организованную сплошную структуру роста. Внутрицитоплазмати-
ческие вакуоли встречаются редко. Примерно в 10% случаев ЭГЭ наблюдается вы-
раженная атипия ядер, очаговый солидный рост, участки некроза и более высокая 
митотическая активность (>2 митозов / 10 полей зрения при большом увеличении). 
Для такого подтипа ЭГЭ характерно более агрессивное поведение.

С целью иммуногистохимической идентификации и дифференциальной диагно-
стики ЭГЭ применяются следующие маркеры эндотелиальной дифференцировки: 
FLI-1, CD31, CD34, ERG. Перечисленные иммуногистохимические маркеры обладают 
наиболее высокой чувствительностью и специфичностью. По мнению некоторых ис-
следователей, FLI-1 демонстрирует лучшую чувствительность и специфичность, чем 
эндотелиальные маркеры CD34 и CD31. Для дифференциальной диагностики ЭГЭ 
от других сосудистых опухолей использование маркеров CD34 и CD31 по отдельно-
сти оказывается менее полезным. Авторы предлагают сочетанное применение FLI-1  
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и маркеров эндотелиальной дифференцировки CD34 и CD31. В проведенном ис-
следовании ученые достигли лучших показателей чувствительности и специфич-
ности от применения комбинации FLI-1 и маркеров эндотелиальной дифференци-
ровки. При сочетании FLI-1 и CD31 показатель чувствительности составил 100%, 
а при сочетании FLI-1 и CD34 показатель специфичности – 85%, что представляет 
собой идеальную панель в дифференциальной диагностике ЭГЭ и других сосуди-
стых опухолей [17].

Клиническое течение и прогноз
У большинства пациентов симптомы на момент постановки диагноза отсутствуют. 

При наличии симптомов последние носят гетерогенный характер и зависят от лока-
лизации опухоли и наличия метастазов [18].

Клиническое течение ЭГЭ может быть вариабельным. В отличие от ангиосаркомы, 
заболевание чаще всего носит вялотекущий характер, особенно при локальном оди-
ночном поражении. Однако более чем у 50% пациентов заболевание характеризу-
ется многоочаговым поражением одного или нескольких органов, включая метаста-
зирование. У пациентов с поражением плевры и лимфатических узлов наблюдается 
гораздо более агрессивное клиническое течение. Данные о прогностических фак-
торах при локализованной или распространенной ЭГЭ ограничены. В большинстве 
случаев интерпретация затрудняется ввиду крайне редкой встречаемости заболева-
ния и отсутствия стандартных диагностических критериев. В одном крупном иссле-
довании, опубликованном в 2020 г. [19], были изучены клинико-морфологические и 
молекулярно-генетические факторы у большой когорты, состоящей из 93 пациентов 
с ЭГЭ. Эти факторы были проанализированы и соотнесены с общей 3- и 5-летней вы-
живаемостью. Оказалось, что пациенты с эпителиоидной гемангиоэндотелиомой со 
слиянием гена WWTR1-CAMTA1 имели менее благоприятный исход по сравнению с 
подгруппой YAP1-TFE3, так как 5-летняя общая выживаемость составила 59% против 
86% соответственно. ЭГЭ мягких тканей чаще была унифокальной, имела медленное 
клиническое течение и наиболее часто подвергалась хирургическому лечению.

Примерно у 70% пациентов со слиянием гена WWTR1-CAMTA1 на момент по-
становки диагноза ЭГЭ наблюдался мультифокальный характер поражения. При 
таком варианте заболевания наиболее частыми местами локализации опухоли 
были легкие, печень и мягкие ткани. Отдаленные метастазы были распространен-
ными и наблюдались в 51% случаев при установлении диагноза. Пятилетняя вы-
живаемость при метастатическом поражении плевры и лимфатических узлов со-
ставила только 22 и 30% соответственно. Результаты проведенного исследования 
показали, что пациенты с мультифокальным характером заболевания, а также с 
вовлечением в опухолевый процесс плевры и наличием метастазов в лимфатиче-
ских узлах имели значительно худший прогноз. В этой когорте пациентов клини-
ческое течение заболевания было агрессивным, как при саркоме с высокой степе-
нью злокачественности.

По мнению экспертов, в настоящее время единственными прогностическими 
факторами являются морфология опухоли и стадия заболевания (размер опухоли и/
или наличие метастазов). Ядерный полиморфизм, митотическая активность и фоку-
сы некроза являются морфологически неблагоприятными прогностическими при-
знаками у пациентов с ЭГЭ.
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	� КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациентка Н., 42 года, обратилась за медицинской помощью в начале августа 2019 г.  

на амбулаторный прием по месту жительства с жалобами на боль в поясничной об-
ласти. При ультразвуковом исследовании органов брюшной полости и забрюшинно-
го пространства было обнаружено изоэхогенное опухолевидное новообразование 
размером 57×31×29 мм, с нечетким, относительно ровным контуром, содержащее 
кальцинаты. Опухоль располагалась преимущественно в просвете инфрареналь-
ного сегмента НПВ, чуть ниже места впадения почечных вен. Новообразование ча-
стично выходило за пределы полой вены в ретрокавальном направлении. В режиме 
цветового дуплексного картирования установлено замедление кровотока по НПВ в 
инфраренальном сегменте с пристеночным ускорением в зоне опухоли. В почечных 
венах и супраренальном сегменте НПВ гемодинамических нарушений не выявлено. 
Патологии со стороны органов брюшной полости и забрюшинных лимфоузлов не 
выявлено.

26.08.2019 пациентка госпитализирована в государственное учреждение «Ре-
спубликанский научно-практический центр онкологии и медицинской радиологии 
имени Н.Н. Александрова» Министерства здравоохранения Республики Беларусь с 
диагнозом «неорганная опухоль забрюшинного пространства справа с инвазией в 
нижнюю полую вену».

По результатам мультиспиральной компьютерной томографической ангиогра-
фии органов брюшной полости обнаружено опухолевидное образование в инфра-
ренальном сегменте нижней полой вены, исходящее из стенки последней и практи-
чески полностью перекрывающее просвет вены. Новообразование локализовалось 
преимущественно внутри просвета НПВ, в своей структуре содержало кальцинаты и 
медленно накапливало контрастное вещество (рис. 1).

Верхний полюс опухоли был расположен на расстоянии 15 мм от нижнего края 
устья правой почечной вены (ПВ). Почечные вены и правая почечная артерия в пато-
логический процесс не вовлечены.

Пациентка осмотрена мультидисциплинарной командой с участием врача-ангио- 
хирурга. Предположение о возможном злокачественном новообразовании НПВ мо-
тивировало провести реконструктивную операцию – циркулярную резекцию ниж-
ней полой вены с опухолью и ее протезирование. В качестве пластического матери-
ала было принято решение не применять синтетические сосудистые протезы ввиду 
их высокой тромбогенности, особенно в венозном русле, а использовать биологиче-
ский сосудистый протез.

После выполнения боковой люмболапаротомии справа и ревизии органов 
брюшной полости двенадцатиперстная кишка широко мобилизована по Кохеру, об-
нажены НПВ и почечные вены. На этом этапе в нижней полой вене в 15 мм ниже устья 
правой ПВ была обнаружена опухоль округлой формы, основной компонент кото-
рой был расположен в просвете вены и практически полностью перекрывал его. Не-
смотря на это, НПВ была свободна от тромботических масс. Правая яичниковая вена 
впадала в НПВ в зоне опухоли (рис. 2).

Хирургическое вмешательство выполняли по принципу do not touch. Мобили-
зованы почечные вены, НПВ выше впадения ПВ и ниже опухоли до уровня слияния 
общих подвздошных вен. Последние взяты на контроль. Определен объем цир-
кулярной резекции нижней полой вены. Затем с учетом диаметра вены и длины  

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома нижней полой вены –  
редкая сосудистая опухоль: краткий обзор литературы с описанием клинического случая



529«Хирургия Восточная Европа», 2025, том 14, № 3

Рис. 1. Кальцинаты в опухоли нижней полой вены (стрелка)
Fig. 1. Calcifications in the tumor of the inferior vena cava (arrow)

Рис. 2. Опухоль НПВ (IVC), основной компонент которой расположен в просвете (Tumor).  
ROV – правая яичниковая вена
Fig. 2. IVC tumor, the main component of which is located in the lumen (Tumor). ROV – right ovarian vein

резецируемого участка заранее изготовлен трубчатый биологический сосудистый 
протез из ксеноперикарда длиной 70 мм, диаметром 20 мм. Правая яичниковая вена 
отсечена и перевязана. Системная гепаринизация (50 МЕ/кг). Перекрыт кровоток по 
почечным венам и НПВ выше и ниже опухоли. Новообразование удалено в едином 
блоке с забрюшинными мягкими тканями и НПВ путем циркулярной ее резекции, 
отступая 1,5 см выше и ниже от края видимого роста опухоли. Выполнено протези-
рование инфраренального сегмента НПВ с помощью линейного биологического со-
судистого протеза (рис. 3).
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Рис. 3. Линейное протезирование инфраренального сегмента НПВ с использованием 
биологического сосудистого протеза: А – формирование проксимального анастомоза между НПВ 
и биологическим протезом; В – восстановление кровотока по протезу и НПВ
Fig. 3. Linear prosthetics of the infrarenal segment of the IVС using a biological vascular graft:  
A – formation of a proximal anastomosis between the IVС and the biological graft; B – restoration  
of blood flow through the graft and the IVС

Рис. 4. Макропрепарат удаленного участка НПВ с опухолью
Fig. 4. Macro-preparation of the removed tumor of the inferior vena cava

Профилактика воздушной и материальной эмболии, восстановление кровотока 
по почечным венам, НПВ и протезу. Контроль гемостаза. Дренирование забрюшин-
ного пространства и послойное ушивание послеоперационной раны. После оконча-
ния операции пациентка была переведена в отделение интенсивной терапии.

Макроскопическое исследование резецированного участка НПВ выявило опу-
холь округлой формы размером 57×31×29 мм, которая исходила широким основанием  

А B
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Рис. 5. Микрофотографии опухоли: А – рост опухоли в просвете нижней полой вены. Увеличение 
×20, окраска гематоксилином и эозином; В – опухоль представлена тяжами и гнездами 
эпителиоидных клеток, расположенных в миксогиалиновой строме с большим количеством 
сосудов. Увеличение ×200, окраска гематоксилином и эозином; С – иммуногистохимическое 
окрашивание с антителами к сосудистому маркеру Fli1: гетерогенное позитивное окрашивание 
ядер опухолевых клеток. Увеличение ×200; D – иммуногистохимическое окрашивание  
с антителами к белку CD34: позитивное окрашивание сосудов опухолевой стромы. Увеличение ×200
Fig. 5. Micrographs of the tumor: A – Tumor growth in the lumen of the inferior vena cava.  
×20 magnification, hematoxylin and eosin staining; B – the tumor is represented by strands  
and nests of epithelioid cells located in the myxogyaline stroma with a large number of vessels.  
×200 magnification, hematoxylin and eosin staining; C – immunohistochemical staining with antibodies 
to the vascular marker Fli1: heterogeneous positive staining of tumor cell nuclei. Magnification ×200; 
D – immunohistochemical staining with antibodies to CD34 protein: positive staining of tumor stroma 
vessels. Magnification ×200

А B

C D

из заднелатеральной стенки НПВ. Опухоль располагалась преимущественно внутри 
просвета НПВ и практически полностью заполняла его, а также инфильтрировала 
стенку на 1/2 диаметра окружности на участке протяженностью 40 мм и выходила за 
пределы полой вены на 5 мм (рис. 4).

Морфологическое исследование предоставленного образца выявило прорас-
тание опухолью стенки НПВ. Опухоль характеризуется наличием выраженной мик-
согиалиновой стромы с множеством сосудов мелкого калибра, периваскулярным 
гиалинозом и круглоклеточной инфильтрацией с зонами оссификации. По краю ре-
зекции стенки НПВ и мягких тканей опухолевого роста не обнаружено (R0). Опухоль 
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Рис. 6. Ультразвуковое исследование нижней полой вены и биологического сосудистого протеза 
через 70 месяцев после хирургического лечения
Fig. 6. Ultrasound examination of the inferior vena cava and biological vascular prosthesis 70 months 
after surgical treatment

Рис. 7. Магнитно-резонансная томография органов брюшной полости через 70 месяцев после 
хирургического лечения. Признаков рецидива и прогрессирования заболевания не установлено, 
функция НПВ и биологического сосудистого протеза не нарушена: Аo – аорта; Prosthesis IVC – 
протез нижней полой вены
Fig. 7. Magnetic resonance imaging of the abdominal organs 70 months after surgical treatment 
showed no signs of recurrence or disease progression, and the function of the IVC and biological 
vascular graft remained unimpaired: Аo – aorta; Prosthesis IVC – Prosthesis of inferior vena cava

с невысоким митотическим индексом – менее 3 митозов на 50 полей зрения при уве-
личении ×400 (Ki-67 низкий – менее 3%). В удаленных лимфатических узлах метаста-
тического поражения не выявлено. По совокупности полученных данных, включая 
положительное иммуногистохимическое окрашивание на эндотелиальные маркеры 
CD31+ и CD34+ (в сосудах), FLI-1+ и ERG+ (в сосудах и очагово в строме), исследуемая 
опухоль продемонстрировала гистологические признаки, типичные для эпителио-
идной гемангиоэндотелиомы (рис. 5).

С первых суток после операции пациентке была назначена антикоагулянтная те-
рапия с применением надропарина кальция 3800 МЕ (0,4 мл) 2 раза в сутки в течение 
7 дней. В дальнейшем она получала ривароксабан 20 мг 1 раз в сутки длительно-
стью 6 месяцев. Послеоперационный период протекал без осложнений. В удовлет-
ворительном состоянии на 12-й день после операции пациентка была выписана  
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на амбулаторное лечение. Через 5 недель приступила к ранее выполняемой работе. 
По заключению консилиума врачей-онкологов, опухоль была классифицирована как 
эпителиоидная гемангиоэндотелиома НПВ с низким злокачественным потенциалом 
и адъювантная терапия была признана нецелесообразной.

Последующее наблюдение включало осмотр через 3 месяца, затем в течение 
первых 2 лет через 6 месяцев, а в последующем 1 раз в год. При каждом визите вы-
полнялись медицинский осмотр, ультразвуковое исследование НПВ, зоны сосуди-
стого протеза, органов брюшной полости, забрюшинного пространства и ежегодно 
компьютерная (магнитно-резонансная) томография органов брюшной и грудной 
полостей. Через 70 месяцев после хирургического лечения у пациентки рецидива 
и прогрессирования заболевания не наблюдается, функция НПВ и биологического 
сосудистого протеза сохранена, что подтверждается результатами контрольного об-
следования (рис. 6).

	� ОБСУЖДЕНИЕ
Первичные опухоли нижней полой вены встречаются крайне редко. Из их чис-

ла в клинической практике чаще приходится сталкиваться с лейомиосаркомой. По 
мнению некоторых исследователей, более 50% всех сосудистых ЛМС локализуются 
в НПВ [20, 21].

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома, как уже отмечалось выше, относится к 
числу крайне редких первичных сосудистых опухолей. В современной литературе 
описано не более 50 случаев первичной ЭГЭ как вен, так и артерий. Наиболее часто 
ЭГЭ локализуется в венах небольшого или среднего калибра, таких как общая бе-
дренная, наружная подвздошная, плечевая или безымянная вена, но также известны 
случаи возникновения ее и в более крупных сосудистых структурах, таких как аорта, 
верхняя или нижняя полая вены [22].

Ciliberti M.P. et al. проанализировали описанные в литературе 43 случая сосуди-
стой эпителиоидной гемангиоэндотелиомы. Возраст пациентов варьировал от 11 до 
79 лет, а распределение по полу было почти равным, с небольшим преобладанием 
женского пола (59 против 41%). Отдаленные метастазы в печень и легкие развились 
в 14% случаев, а локальный рецидив – в 7% случаев (чаще при неполном хирургиче-
ском удалении опухоли – R1) [23].

Нижняя полая вена не является типичным местом для локализации ЭГЭ. С исполь-
зованием ключевых слов «эпителиоидная гемангиоэндотелиома, эпителиоидная ге-
мангиоэндотелиома нижней полой вены, первичные опухоли нижней полой вены» 
был проведен комплексный поиск по базам данных Scopus, Web of Science и PubMed. 
Были также тщательно изучены списки литературных источников всех найденных 
исследований. Дубликаты статей были исключены. На сегодняшний день в англоя-
зычных публикациях зарегистрировано всего лишь 6 случаев локализации данного 
типа опухоли в НПВ. Информация об установленных случаях эпителиоидной геман-
гиоэндотелиомы нижней полой вены представлена в таблице.

Средний возраст пациентов в группе составил 34,7 года (диапазон от 14  
до 46 лет). Среди пациентов с ЭГЭ НПВ преобладали лица мужского пола (4:2). Кли-
ническая картина на момент постановки диагноза эпителиоидной гемангиоэндо-
телиомы НПВ была весьма вариабельной. Заболевание в ряде случаев протекало 
бессимптомно, а клинические проявления не имели определенной специфичности. 
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Клинико-патологические особенности пациентов с эпителиоидной гемангиоэндотелиомой НПВ
Clinical and pathological features of patients with epithelioid hemangioendothelioma of the inferior 
vena cava

№ Ав-
тор

Воз-
раст/
пол

Клини-
ческая 
картина

Размер 
опухоли ИГХ-маркеры Мета-

стазы Лечение

Период 
наблю-
дения / 
рецидив

1. [24] 35/м.
Боль в жи-
воте, отеки 
стоп

11,0×5,0×3,5 
см CD31+, CD34+ Да  

(печень?)

Резекция НПВ, 
протезиро-
вание НПВ 
дакроновым 
протезом

10 мес. 
(тромбоз 
протеза  
6 мес.) / 
нет

2. [25] 31/м. Нет 70×30×14 
мм

CD31+, CD34– 
фактор Вилле-
бранда

Нет

1. Паллиатив-
ная резекция 
НПВ + химио-
терапия.
2. Резекция 
инфрареналь-
ного сегмента 
НПВ, пере-
вязка НПВ (без 
восстановле-
ния НПВ)

Нет 
данных / 
рецидив 
после не-
полного 
удаления

3. [26] 39/м.

Боль в 
поясн. 
области, 
отеки н/
конечно-
стей

45×15×15 
мм CD31+, CD34+ Забр.  

л/узлы

Резекция НПВ, 
перевязка (без 
восстанов-
ления НПВ) + 
химиотерапия

48 мес. / 
нет

4. [27] 43/м.

Отек н/ко-
нечностей, 
тромбоз 
НПВ и 
глубоких 
вен н/к

15,0×6,0×3,0 
см – Нет/нет

1.Эндоваску-
лярное удале-
ние тромба с 
опухолью НПВ.
2. Резекция 
НПВ, про-
тезирование 
НПВ ПТФЕ-
протезом

36 мес. / 
нет

5. [28] 14/ж. Нет 1,9×1,8×1,0 
см CD31+,  ERG+ Нет

Резекция НПВ, 
протезирова-
ние НПВ ПТФЕ-
протезом

24 мес. / 
нет

6. [29] 46/ж.

Боль в спи-
не, животе, 
отек н/
конечно-
стей

20×22×25 
мм

ИГХ: CD31, 
CD34, 
cytokeratinAE1/
AE3  

Нет

Каватомия, 
резекция 
опухоли на 
ножке

Нет дан-
ных

При наличии опухолевой окклюзии и тромботических осложнений в подвздошно-
кавальном сегменте наблюдались признаки, характерные для венозной обструкции. 
Следует отметить тот факт, что в представленном нами случае, несмотря на практи-
чески полное закрытие просвета вены опухолью, тромбоза в системе НПВ не насту-
пило, а клинические симптомы венозной обструкции были слабовыраженными.

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома нижней полой вены –  
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Все 6 пациентов были прооперированы. Двум пациентам была выполнена резек-
ция опухоли и перевязка НПВ. Лишь только у половины из общего числа опериро-
ванных пациентов хирургическое лечение заключалось в удалении опухоли и одно-
моментной реконструкции НПВ. В качестве пластического материала для устранения 
дефекта НПВ применялись синтетические сосудистые протезы: в 1 случае использо-
вался протез из полиэтилентерефталата (ПЭТ) и в 2 случаях протез из вспененного 
политетрафторэтилена (ПТФЕ). У пациента, которому в качестве сосудистого транс-
плантата использовали протез из ПЭТ, через 6 месяцев наступил тромбоз.

Своевременная диагностика ЭГЭ нижней полой вены, как правило, затрудни-
тельна, особенно на ранней стадии заболевания. В подавляющем большинстве из 
представленных случаев опухоль НПВ была выявлена случайно или в результате 
диагностического поиска по поводу возникшей венозной обструкции. При возник-
новении тромботических осложнений в системе глубоких вен могут возникнуть за-
труднения с правильной и своевременной постановкой диагноза. Примером может 
служить клинический случай, описанный Kabbani L. et al., в котором диагноз ЭГЭ был 
установлен только лишь после безуспешных сеансов тромболитической терапии, 
тромбэктомии и патоморфологического исследования тромботических масс, извле-
ченных из НПВ.

Ввиду потенциальной сложности получения биопсийного материала диагноз, 
подтверждающий природу эпителиоидной гемангиоэндотелиомы, был установлен 
во всех представленных клинических случаях только после забора операционного 
биопсийного материала и его морфологического и иммуногистохимического иссле-
дования.

Для проведения предоперационной морфологической оценки некоторые иссле-
дователи предлагают использовать тонкоигольную аспирационную биопсию [30]. 
Однако следует отметить, что при тонкоигольной биопсии дифференциальная диа-
гностика может оказаться затруднительной из-за небольшого размера и отсутствия 
гистологической архитектуры полученных образцов ткани, присутствия геморраги-
ческого компонента. По мнению некоторых авторов, частота обнаружения ангиосар-
ком с помощью тонкоигольной биопсии составляет не более 53% [31].

В представленных случаях морфологическая картина опухоли характеризова-
лась наличием круглых или полигональных эндотелиальных клеток, которые рас-
полагались в гнездах и тяжах. Клетки имели богатую эозинофильным гиалином 
цитоплазму с наличием в ней цитоплазматических вакуолей и везикулярных ядер. 
Иммуногистохимическое исследование с определением эндотелиальных маркеров 
CD31, CD34, FLI-1 и ERG в совокупности с микроскопией демонстрировали гистоло-
гические признаки, типичные для эпителиоидной гемангиоэндотелиомы.

В некоторых публикациях были предложены схемы химиолучевого лечения для 
пациентов с ЭГЭ, однако существенных терапевтических преимуществ при этом 
достигнуто не было. По мнению авторов, применение дополнительных методов, 
таких как химиотерапия и радиотерапия, для лечения пациентов с эпителиоидной 
гемангиоэндотелиомой остается дискутабельным [32]. Разработчики консенсусно-
го документа сообщества экспертов по ведению пациентов с ЭГЭ не рекомендуют 
применение системной терапии в неоадъювантном режиме при локализованной 
резектабельной ЭГЭ из-за отсутствия доказательств, подтверждающих целесообраз-
ность использования последней. Применение лучевой терапии рассматривается  
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в тех случаях, когда хирургическое лечение выполнено нерадикально (R1) или при 
невозможности макроскопически полной резекции (R0/R1), а также у пациентов с 
наличием метастатического поражения.

Хирургический метод лечения ЭГЭ нижней полой вены является основным и 
представляет собой весьма непростую задачу. Краеугольным камнем хирургиче-
ского лечения эпителиоидной гемангиоэндотелиомы НПВ является полная резек-
ция опухоли с микроскопически отрицательными (R0) краями венозной стенки. По-
тенциальные сложности при выполнении реконструктивной операции возникают 
в тех случаях, когда НПВ поражена опухолью на большом протяжении. В подобной 
ситуации для реализации условий радикальности возникает необходимость вы-
полнения протяженной циркулярной резекции НПВ. Гемодинамические особенно-
сти кровотока в венозном русле и реологические свойства венозной крови могут 
способствовать возникновению тромботических осложнений при выполнении ре-
конструктивных операций, особенно у пациентов, страдающих злокачественными 
новообразованиями. Затруднения могут быть связаны и с выбором пластического 
материала для замены образовавшегося дефекта в нижней полой вене после протя-
женной ее резекции, поскольку применение с этой целью синтетических сосудистых 
трансплантатов сопряжено с высоким риском развития тромбоза как в раннем, так 
и в отдаленном послеоперационном периоде. Имеются сведения, подтвержденные 
в эксперименте in vivo, о том, что синтетические протезы кровеносных сосудов не 
образуют эндотелиального слоя [33] и после имплантации в живой организм сохра-
няют тромбогенные свойства [34].

В данной статье представлен случай реконструкции инфраренального сегмен-
та НПВ с применением в качестве пластического материала биологического сосу-
дистого протеза ввиду его низкой тромбогенности [35]. Протез изготавливали во 
время операции из пластины ксеноперикарда, обработанного эпоксидными соеди- 
нениями.

Поскольку эпителиоидная гемангиоэндотелиома магистральных сосудов встре-
чается крайне редко и диагноз устанавливается чаще всего после хирургического 
лечения, пациентам следует выполнять детальное обследование с использова-
нием мультиспиральной компьютерной томографии и позитронно-эмиссионной 
томографии для выявления регионарных или отдаленных метастазов. Частота ло-
кальных рецидивов находится в диапазоне 10–15%, а 30% этих опухолей склон-
ны к метастазированию. Представленные литературные данные свидетельствуют 
о высоком метастатическом потенциале эпителиоидной гемангиоэндотелиомы со 
склонностью к местным рецидивам. Перечисленные неблагоприятные признаки в 
сочетании с невысокой пятилетней выживаемостью указывают на то, что данный 
вид сосудистой опухоли следует считать полностью злокачественной, а не погра-
ничной.

Имеются также сообщения о том, что метастазы могут не проявляться в течение 
многих лет по причине медленного роста этого типа опухолей. Поэтому пациентам с 
ЭГЭ следует рекомендовать программу долгосрочного послеоперационного наблю-
дения. К сожалению, в настоящее время руководства по ведению и послеопераци-
онному наблюдению за пациентами с ЭГЭ различаются в разных учреждениях и не 
имеют стандартизации.
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	� ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Лечение пациентов с эпителиоидной гемангиоэндотелиомой нижней полой 

вены представляет собой актуальную проблему из-за непредсказуемого и неопре-
деленного поведения опухоли, а также из-за вовлечения в патологический процесс 
жизненно важной сосудистой структуры, требующей высокотехнологичного хирур-
гического лечения. Редкость данного типа опухоли исключает возможность прове-
дения контролируемых клинических исследований. Этот факт позволяет предполо-
жить, что создание регистра пациентов с ЭГЭ магистральных вен будет иметь важ-
ное значение для получения информации об этиопатогенезе, клинике, диагностике  
и лечении, а также о прогнозе заболевания. В связи с этим лечение данной катего-
рии пациентов должно осуществляться мультидисциплинарной командой, включа-
ющей врача-патологоанатома, врачей – специалистов в области лучевой диагно-
стики, врача-ангиохирурга с опытом работы в онковаскулярной хирургии, врача –  
онколога-хирурга, врача – радиационного онколога в специализированных по сар-
коме центрах.
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